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Ïîøèðåííÿ òî÷íèõ â³çóàë³çàö³éíèõ ìåòîä³âä³àãíîñòèêè (íàñàìïåðåä êîìï'þòåðíî¿ òîìî-ãðàô³¿ – ÊÒ, ìàãí³òíî-ðåçîíàíñíî¿ òîìîãðàô³¿ –ÌÐÒ òà óëüòðàçâóêîâî¿ ä³àãíîñòèêè – ÓÇÄ) çì³-íèëî óÿâó ë³êàð³â ïðî ÷àñòîòó âèíèêíåííÿ ã³ïåð-ïëàñòè÷íèõ ³ ïóõëèííèõ çì³í ó íàäíèðêîâèõ çà-ëîçàõ (ÍÇ). Çà äàíèìè ìàñøòàáíèõ äîñë³äæåíü,â³äñîòîê âèÿâëåííÿ ïóõëèí ó ÍÇ êîëèâàºòüñÿ â³ä1% ó ìîëîäîìó â³ö³ äî 10-12% ó ïîõèëîìó â³ö³[1]. Ïîãëèáëåííÿ ìåäè÷íèõ çíàíü ùîäî íàáóòèõ³ ñïàäêîâèõ çàõâîðþâàíü ÍÇ îáóìîâëþº ïîòðå-áó ó ïðîâåäåíí³ òî÷íèõ òîï³÷íèõ äîñë³äæåíü çàíàÿâíîñò³ ï³äîçðè íà ïåâí³ ñèìïòîìè ï³äâèùå-íî¿ ãîðìîíàëüíî¿ àêòèâíîñò³ ÍÇ. Ç ³íøîãî áîêó,ï³ä ÷àñ îáñòåæåííÿ ³íøèõ îðãàí³â (õðåáòà, ñïèí-íîãî ìîçêó, ïå÷³íêè òîùî) ÷àñîì âèïàäêîâî â³-çóàë³çóþòüñÿ çì³íè â ÍÇ. Îñòàííÿ ñèòóàö³ÿ ºíàéá³ëüø òèïîâîþ â Óêðà¿í³, äå íàö³ëåíî çàõâî-ðþâàííÿìè ÍÇ çàéìàþòüñÿ ëèøå îêðåì³ ñïå-ö³àë³çîâàí³ óñòàíîâè, à îòæå çàãàëîì íå âèÿâëÿ-ºòüñÿ ñïðàâæíÿ ê³ëüê³ñòü ñèíäðîìíèõ ãîðìîíàëü-íèõ íàäíèðêîâèõ ïîðóøåíü.Òîìó íàéá³ëüø àêòóàëüíèì ïèòàííÿì äëÿ â³ò-÷èçíÿíî¿ ìåäèöèíè º âèïàäêîâî âèÿâëåí³ óòâî-ðåííÿ â ÍÇ (òàê çâàí³ "³íöèäåíòàëîìè"), çîêðå-ìà, ç'ÿñóâàííÿ ¿õ ãîðìîíàëüíî¿ àêòèâíîñò³,ïîòåíö³àëüíî¿ çëîÿê³ñíîñò³ òà íàëåæíî¿ ë³êóâàëü-íî¿ òàêòèêè. Ïðîáëåì³ íàäíèðêîâèõ ³íöèäåíòà-ëîì ïðèñâÿ÷åíî ÷èìàëî ïóáë³êàö³é, íàðàç³ íàé-á³ëüø ïîâíî öþ òåìó âèñâ³òëåíî â îíîâëåíîìóêîíñåíñóñ³ Àìåðèêàíñüêî¿ àñîö³àö³¿ êë³í³÷íèõ åí-äîêðèíîëîã³â òà åíäîêðèííèõ õ³ðóðã³â (ÀÀÑÅ/AAÅS, 2009) [1].Âîäíî÷àñ ÿê âàð³àíò ã³ïåðïëàñòè÷íîãî àáîïóõëèííîãî óðàæåííÿ ÍÇ äåäàë³ ÷àñò³øå âèÿâ-ëÿþòüñÿ äâîá³÷í³ ïóõëèíí³ çì³íè ÍÇ. Êëþ÷îâàðîëü ó ãîðìîíàëüíîìó ãîìåîñòàç³ ëþäèíè, ÿêóâ³ä³ãðàþòü ÍÇ, âèìàãàº äóæå çâàæåíîãî ï³äõîäóäî ë³êóâàííÿ äâîá³÷íèõ ¿õ óðàæåíü – àäæå âèäà-ëåííÿ îáîõ çàëîç îáóìîâëþº äîâ³÷íó ïîòðåáó óïðèéìàíí³ çàì³ñíèõ ãîðìîíàëüíèõ ïðåïàðàò³â,äîçóâàííÿ ÿêèõ ÷àñîì º äóæå ñêëàäíèì ³ âèìà-ãàº ðåãóëÿðíîãî êë³í³êî-ëàáîðàòîðíîãî êîíòðî-

ëþ. Òàê³ ëþäè çìóøåí³ çì³íþâàòè ñâ³é çâè÷íèéñïîñ³á æèòòÿ, íàáóâàþòü ðèçèêó ñåðéîçíèõóñêëàäíåíü (íàñàìïåðåä ãîñòðî¿ íàäíèðêîâî¿ íå-äîñòàòíîñò³ òà ÿòðîãåííîãî ñèíäðîìó Êóøèíãà),÷àñòî ñòàþòü ³íâàë³äàìè [1-3].Ìè çàäàëèñÿ ìåòîþ ïðîàíàë³çóâàòè ìîæëèâ³êë³í³÷í³ âàð³àíòè äâîá³÷íîãî ïóõëèííîãî àáî ã³-ïåðïëàñòè÷íîãî óðàæåííÿ ÍÇ, ç'ÿñóâàòè ÷àñòîòóòà ñòðóêòóðó òàêèõ çàõâîðþâàíü íà âëàñíîìó äî-ñâ³ä³ òà íà ë³òåðàòóðíèõ äàíèõ ³ çàïðîïîíóâàòèïåâíèé ä³àãíîñòè÷íî-ë³êóâàëüíèé àëãîðèòì.Ïðè÷èíè á³ëàòåðàëüíîãî óðàæåííÿ ÍÇ ð³çíî-ìàí³òí³ òà íåîäíîð³äí³ çà êë³í³÷íèì çíà÷åííÿìòà ë³êóâàëüíîþ òàêòèêîþ: â³ä â³äíîñíî "áåçïå÷-íèõ" äâîá³÷íèõ ãîðìîíàëüíî íåàêòèâíèõ àäåíîìíåâåëèêîãî ðîçì³ðó, ÿê³ âèìàãàþòü ëèøå ñïî-ñòåðåæåííÿ, äî äâîá³÷íèõ ôåîõðîìîöèòîì ïå-ðåâàæíî ñïàäêîâîãî ´åíåçó, äå íàé÷àñò³øåçàñòîñîâóþòü ðàäèêàëüíó òàêòèêó ç òîòàëüíîþàäðåíàëåêòîì³ºþ, òà ìåòàñòàç³â ³íøèõ ïóõëèí äîÍÇ, ÿê³ ïåðåâàæíî íå ñë³ä âèäàëÿòè ÷åðåç ìàëóéìîâ³ðí³ñòü â³äñóòíîñò³ ³íøèõ ìåòàñòàç³â.Âèáåðåìî çà â³äïðàâíó êðàïêó âèïàäêîâåâèÿâëåííÿ äâîá³÷íîãî çá³ëüøåííÿ ÍÇ ó âèãëÿä³ïóõëèííîãî óðàæåííÿ àáî ã³ïåðïëàç³¿. ßê³ ïèòàííÿïîñòàþòü ïåðåä ë³êàðåì íà öüîìó åòàï³?Ïî-ïåðøå, ÷è º ï³äâèùåííÿ ãîðìîíàëüíî¿àêòèâíîñò³ ÍÇ ÷è í³, àáî íàâ³òü ³ñíóº õðîí³÷íàíàäíèðêîâà íåäîñòàòí³ñòü? Ïî-äðóãå, ÷è íå ìà-ºìî ìè ñïðàâó ç ìåòàñòàçàìè äî ÍÇ ç ³íøîãîì³ñöÿ çëîÿê³ñíîãî ðîñòó? Ïî-òðåòº, ÷è íå º äà-íèé âèïàäîê ïðîÿâîì ñïàäêîâî¿ ãåíåòè÷íî äå-òåðì³íîâàíî¿ õâîðîáè àáî ñèíäðîìó, ÿêèì ïðè-òàìàííå äâîá³÷íå óðàæåííÿ ÍÇ?Âèð³øåííÿ öèõ ïèòàíü çàçâè÷àé ïðîõîäèòüïàðàëåëüíî. Ðîçïî÷èíàòè äèôåðåíö³éíó ä³àãíîñ-òèêó äîâîäèòüñÿ ç ïåðâèííîãî àíàë³çó â³çóàë³-çàö³éíèõ îáñòåæåíü, ðåºñòðàö³¿ çîâí³øí³õ îçíàêàáî ñèìïòîì³â ãîðìîíàëüíîãî íàäëèøêó òà çáè-ðàííÿ àíàìíåçó, íàñàìïåðåä îíêîëîã³÷íîãî.Äîñèòü ÷àñòî âæå ö³ ïåðø³ çíàéîìñòâà ç ³ñòî-ð³ºþ õâîðîáè òà ïàö³ºíòîì ìîæóòü áóòè âèçíà-÷àëüíèìè äëÿ âñòàíîâëåííÿ â³ðíîãî ä³àãíîçó.
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Çîêðåìà, ÿñêðàâ³ îçíàêè ãîðìîíàëüíî¿ íàä-íèðêîâî¿ ã³ïåðñåêðåö³¿ (íàñàìïåðåä ã³ïåðêîðòè-çîëåì³¿ àáî ñèíäðîìó Êóøèíãà) âèêëþ÷àþòüìåòàñòàòè÷íå óðàæåííÿ ÍÇ ³íøèìè îíêîçàõâî-ðþâàííÿìè (ó ïåðøó ÷åðãó – ðàê ëåãåíü, ë³ìôî-ìè, ðàê ìîëî÷íî¿ çàëîçè, ìåëàíîìè, ðàê íèðîê).Àëå öå, íà æàëü, íå âèêëþ÷àº ìîæëèâîñò³ çëî-ÿê³ñíî¿ ïðèðîäè ïåðâèííî¿ ïóõëèíè ÍÇ, çà ÿêî¿ìîæóòü áóòè âèðàæåíèìè ïðîÿâè ã³ïåðêîðòèçî-ëåì³¿, ã³ïåðàíäðîãåí³¿ (â³ðèëüíèé ñèíäðîì) àáîã³ïåðêàòåõîëàì³íåì³¿ (ñèíäðîì ôåîõðîìîöèòîìè).Âîäíî÷àñ ïåðâèíí³ ïóõëèíè íàäíèðêîâî¿ çà-ëîçè, íàâ³òü ³ç ìåòàñòàçàìè â ³íøó ÍÇ, çð³äêàäàþòü êàðòèíó ã³ïîêîðòèöèçìó. Òîìó çà íàÿâ-íèõ äâîá³÷íèõ ïóõëèííèõ óòâîðåíü â ÍÇ ³ êë³í³êèõðîí³÷íî¿ íàäíèðêîâî¿ íåäîñòàòíîñò³ ñë³ä äóìà-òè ïðî ìåòàñòàòè÷íå ðóéíóâàííÿ îáîõ ÍÇ àáîñïåöèô³÷íå ³íôåêö³éíå ¿õ óðàæåííÿ (òóáåðêóëüîçòîùî). Ãîñòðó íàäíèðêîâó íåäîñòàòí³ñòü ìîæóòüñïðè÷èíèòè êðîâîâèëèâè â ÍÇ íà òë³ ìåí³íãîêî-êîâî¿ àáî ãðèïîçíî¿ ³íôåêö³¿ (ñèíäðîì Âàòåðõà-óçà-Ôðèäåðèêñåíà), ùî ìîæå ñóïðîâîäæóâàòèñüïóõëèíîïîä³áíèìè óòâîðåííÿìè ÍÇ, ÿê³ âèÿâëÿ-þòüñÿ çà äîïîìîãîþ ÊÒ. Çðîçóì³ëî, ùî êë³í³÷í³îçíàêè íàäì³ðíî¿ àáî íåäîñòàòíüî¿ ñåêðåö³¿ ãîð-ìîí³â ÍÇ âèìàãàþòü îá'ºêòèâíîãî ï³äòâåðäæåí-íÿ, ïðî ùî ï³äå ìîâà íèæ÷å.Íàéö³íí³øó ³íôîðìàö³þ ïðî õàðàêòåð ïóõëèí-íîãî óðàæåííÿ ÍÇ ìè ìîæåìî îòðèìàòè çà äî-ïîìîãîþ âèñîêîðîçä³ëü÷î¿ ñï³ðàëüíî¿ ÊÒ ³ç â/âêîíòðàñòóâàííÿì [5, 6]. Íàéá³ëüø ïðèíöèïîâè-ìè îçíàêàìè º ðîçì³ð óòâîðåíü, ¿õ ôîðìà,÷³òê³ñòü êîíòóð³â, îäíîð³äí³ñòü ñòðóêòóðè òà íà-òèâíà ù³ëüí³ñòü. Ù³ëüí³ñòü ìåíøà â³ä 10 HU ñâ³ä-÷èòü íà êîðèñòü äîáðîÿê³ñíîãî óòâîðåííÿ (àäå-íîìè). Íåâåëèê³ ðîçì³ðè (äî 4 ñì), ÷³òêèé êîí-òóð ³ç òîíêîþ ñìóæêîþ æèðîâî¿ êë³òêîâèíèíàâêðóãè òà îäíîð³äíà ñòðóêòóðà òàêîæ âêàçó-þòü íà íèçüêèé ðèçèê çëîÿê³ñíîñò³. Äîäàòêîâèìêðèòåð³ºì ìîæå áóòè ïîì³ðíå íàêîïè÷åííÿ (äî40 HU) òà øâèäêå âèìèâàííÿ êîíòðàñòó ï³ñëÿéîãî áîëþñíîãî ââåäåííÿ ï³ä ÷àñ ÊÒ (ïîíàä 40%çà 10-15 õâèëèí) – ðèñ. 1.Âèñîêà íàòèâíà ù³ëüí³ñòü ïóõëèíè (30-50 HU),àêòèâíå íàêîïè÷åííÿ êîíòðàñòó òà ïîâ³ëüíå éîãîâèìèâàííÿ º õàðàêòåðíèìè äëÿ ïóõëèí ³ç ìîç-êîâîãî øàðó ÍÇ – ôåîõðîìîöèòîì, íàäòî çàíàÿâíîñò³ â³äïîâ³äíèõ êë³í³÷íèõ ïðîÿâ³â (ïàðîê-ñèçìàëüí³ ï³äéîìè àðòåð³àëüíîãî òèñêó ç òðåì-ò³ííÿì ó ò³ë³, âèñíàæåííÿì ï³ñëÿ ïðèñòóïó, ãî-ëîâíèì áîëåì) ³ ðîçì³ð³â ïóõëèíè ïîíàä 3 ñì.Íà æàëü, â³äð³çíèòè çà öèìè îçíàêàìè äîáðî-

ÿê³ñíó ôåîõðîìîöèòîìó â³ä çëîÿê³ñíî¿ (ôåîõðî-ìîáëàñòîìè) íåìîæëèâî, òàê ñàìî ÿê ³ â³ä àä-ðåíîêîðòèêàëüíîãî ðàêó àáî ³íøî¿ çëîÿê³ñíî¿ïóõëèíè. Êðèòè÷íèìè îçíàêàìè òóò áóäóòü ðîç-ì³ðè, êîíòóð, ñòðóêòóðà ïóõëèí, íàÿâí³ñòü ³íâàç³¿àáî ìåòàñòàç³â â ³íøèõ îðãàíàõ.Íàÿâí³ñòü ïóõëèíè âåëèêèõ ðîçì³ð³â (ïîíàä6 ñì) ³ç íåð³âíèì êîíòóðîì, íåîäíîð³äíîþ ñòðóê-òóðîþ, âèñîêîþ ù³ëüí³ñòþ òà ïîâ³ëüíèì âèìè-âàííÿì êîíòðàñòó ç âèñîêîþ éìîâ³ðí³ñòþ âêà-çóþòü íà çëîÿê³ñíó ïóõëèíó. ßêùî ïðè öüîìó óïðîòèëåæí³é ÍÇ âèÿâëÿºòüñÿ àíàëîã³÷íà çà ù³ëü-í³ñòþ ïóõëèíà ìåíøèõ ðîçì³ð³â, òî ñêîð³øå çàâñå ìàº ì³ñöå ìåòàñòàçóâàííÿ êàðöèíîìè ÍÇ óêîíòðëàòåðàëüíó çàëîçó.Íà öüîìó åòàï³ äèôåðåíö³éíî¿ ä³àãíîñòèêèá³ëàòåðàëüíèõ óðàæåíü ÍÇ ïðèíöèïîâèì ìîìåí-òîì º ç'ÿñóâàííÿ îíêîëîã³÷íîãî àíàìíåçó ïà-ö³ºíòà. ßêùî õâîðèé ïðîéøîâ ë³êóâàííÿ ç ïðè-âîäó çëîÿê³ñíî¿ ïóõëèíè áóäü-ÿêî¿ ëîêàë³çàö³¿,òî éìîâ³ðí³ñòü òîãî, ùî óòâîðåííÿ â ÍÇ â³äïîâ³-äàº ìåòàñòàçó ³íøî¿ ïóõëèíè, ñêëàäàº 50%, à çàíàÿâíîãî äâîá³÷íîãî óðàæåííÿ – âñ³ 80-90%.Ä³àãíîñòèêà ìåòàñòàç³â äî ÍÇ ç ³íøèõ ì³ñöü ìàºâàæëèâå çíà÷åííÿ ÷åðåç òå, ùî õ³ðóðã³÷íå âèäà-ëåííÿ ÍÇ ³ç ïóõëèíîþ º äîö³ëüíèì ëèøå çà íà-ÿâíîñò³ ºäèíîãî ìåòàñòàçó (òîáòî óðàæåííÿ³íøèõ îðãàí³â íå çàðåºñòðîâàíî òà íå ï³äîç-ðþºòüñÿ). Â ³íøîìó âèïàäêó îïåðàö³ÿ áóäå çàé-âîþ òà íå ïðèíåñå ïîçèòèâíîãî ðåçóëüòàòó. Âçà-ãàë³ ñåðåä âèïàäêîâî âèÿâëåíèõ ïóõëèí ÍÇ – ³í-öèäåíòàëîì – ÷àñòîòà ìåòàñòàç³â ç ³íøèõ ì³ñöüáóäå ïåðåâèùóâàòè ÷àñòîòó ïåðâèííèõ êàðöè-íîì ÍÇ. Ñåðåä óñ³õ ëîêàë³çàö³é â³ääàëåíèõ ìå-

Ðèñ. 1. Äâîá³÷íå óðàæåííÿ íàäíèðêîâèõ çàëîçäîáðîÿê³ñíèìè ïóõëèíàìè (àäåíîìè) çàäàíèìè ÊÒ.
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òàñòàç³â áóäü-ÿêèõ ïóõëèí íàäíèðêîâ³ çàëîçèïîñ³äàþòü 3-4-òå ì³ñöå ï³ñëÿ ëåãåíü ³ ïå÷³íêè.Íàé÷àñò³øå ìåòàñòàçè â ÍÇ ïîõîäÿòü ³ç ðàêóëåãåíü, ðàêó ìîëî÷íî¿ çàëîçè, ìåëàíîì, ðàêóíèðîê ³ ãåìàòîëîã³÷íèõ îíêîçàõâîðþâàíü. Ïðè-íöèïîâîþ äëÿ î÷³êóâàííÿ ïîçèòèâíîãî ïðîãíîçóë³êóâàííÿ ìåòàñòàç³â â ÍÇ º íàÿâí³ñòü ëèøå îä-íîãî ìåòàñòàçó, à òàêîæ ëîêàë³çàö³ÿ ïåðâèííî¿ïóõëèíè. Íàéë³ïø³ ðåçóëüòàòè ìàº ë³êóâàííÿ ïî-îäèíîêèõ ìåòàñòàç³â ðàêó íèðêè, êîëè îäíîá³÷-íà àäðåíàëåêòîì³ÿ ïðèâîäèòü äî 30-50% äîâãî-ñòðîêîâîãî âèæèâàííÿ. Íàÿâí³ñòü äâîá³÷íèõìåòàñòàç³â â ÍÇ ðîáèòü ïðîãíîç âêðàé íåñïðè-ÿòëèâèì, à âëàñíå õ³ðóðã³÷íå ë³êóâàííÿ òàêèõ ìå-òàñòàç³â – íåäîö³ëüíèì. Âèíÿòêîì º â³äñóòí³ñòüâ³ääàëåíîãî ìåòàñòàçóâàííÿ ³íøî¿ ëîêàë³çàö³¿.Êð³ì òîãî, äîö³ëüíèìè öèòîðåäóêòèâí³ îïåðàö³¿ìîæóòü áóòè ó âèïàäêàõ, êîëè çìåíøåííÿ îñ-íîâíî¿ ìàñè ïóõëèííèõ êë³òèí çíèæóº êë³í³÷í³ïðîÿâè (íàïðèêëàä, çà ôåîõðîìîáëàñòîìè, àä-

ðåíîêîðòèêàëüíî¿ êàðöèíîìè ³ç ñèíäðîìîì Êó-øèíãà) àáî ïîë³ïøóº î÷³êóâàíó åôåêòèâí³ñòüàä'þâàíòíî¿ òåðàï³¿ (õ³ì³îòåðàï³¿, ðàä³îòåðàï³¿,çîâí³øíüîãî îïðîì³íåííÿ), ÿê öå áóâàº ó âèïàä-êàõ íåéðîåíäîêðèííèõ ïóõëèí (çëîÿê³ñíèéêàðöèíî¿ä òîùî). Ó á³ëüø³é ÷àñòèí³ âèïàäê³â îïå-ðàö³ÿ çà äâîá³÷íèõ ìåòàñòàç³â â ÍÇ íå ïðèâî-äèòü äî çá³ëüøåííÿ âèæèâàííÿ, à õâîð³ ïîòðå-áóþòü õ³ì³îòåðàï³¿.ßêùî âäàºòüñÿ âèêëþ÷èòè ìîæëèâ³ñòü ìåòà-ñòàçóâàííÿ äî ÍÇ (àáî ðèçèê öüîãî ñòàíó º äî-ñèòü íèçüêèì), òî îñíîâíèì íàïðÿìêîì ïîäàëü-øèõ äîñë³äæåíü º âèçíà÷åííÿ ãîðìîíàëüíîãîíàäíèðêîâîãî ñòàòóñó, à òàêîæ âñòàíîâëåííÿìîæëèâîñò³ ïðè÷èííîãî çâ'ÿçêó ì³æ ã³ïîòàëàìî-ã³ïîô³çàðíîþ ñèñòåìîþ òà çá³ëüøåííÿì ÍÇ [3].ßêùî ù³ëüí³ñòü ïóõëèí (ã³ïåðïëàç³¿) ÍÇ çàäàíèìè ÊÒ º ìåíøîþ â³ä 10 HU, òî éìîâ³ðí³ñòüäâîá³÷íî¿ ôåîõðîìîöèòîìè º áëèçüêîþ äî íóëÿ,³ íåìàº íåîáõ³äíîñò³ ó äîñë³äæåíí³ íà ï³äâèùå-

ËÅÊÖ²¯

Ðèñ. 2.  Ïðèíöèïîâà ñõåìà-àëãîðèòì äèôåðåíö³éíî¿ ä³àãíîñòèêè òà ë³êóâàëüíî¿ òàêòèêèäëÿ äâîá³÷íèõ ã³ïåðïëàñòè÷íèõ óðàæåíü íàäíèðêîâèõ çàëîç.
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íèé âèêèä êàòåõîëàì³í³â òà ¿õ ìåòàáîë³ò³â. Îñ-íîâíèìè òåñòàìè íà íàäì³ðíó àäðåíîêîðòèêàëü-íó àêòèâí³ñòü º âèçíà÷åííÿ ð³âíÿ â³ëüíîãî êîð-òèçîëó â äîáîâ³é ñå÷³ àáî í³÷íà äåêñàìåòàçîíîâàïðîáà ç 1 ìã äåêñàìåòàçîíó î 23:00 íàïåðåäî-äí³ ðàíêîâîãî âèçíà÷åííÿ êîðòèçîëó ó êðîâ³. Ï³ä-âèùåí³ ïîêàçíèêè âì³ñòó êîðòèçîëó â äîáîâ³éñå÷³ (ïðèíàéìí³ íà 30-50% â³ä âåðõíüî¿ ìåæ³íîðìè), à òàêîæ íåïðèãí³÷åíèé (ïîíàä 1,8 ìêã/äë)ð³âåíü êîðòèçîëó ó êðîâ³ ñâ³ä÷àòü ïðî íàÿâí³ñòüïðèõîâàíî¿ ã³ïåðêîðòèçîëåì³¿ àáî ñóáêë³í³÷íîãîñèíäðîìó Êóøèíãà. Ó òàêîìó ðàç³ íåîáõ³äíèì ºâèçíà÷åííÿ ð³âíÿ áàçàëüíîãî ðàí³øíüîãî (8:00-9:00) ð³âíÿ àäðåíîêîðòèêîòðîïíîãî ãîðìîíó(ÀÊÒÃ) ó êðîâ³. Çíèæåíèé (íèæ÷å â³ä íèæíüî¿ ìåæ³íîðìè àáî ïîáëèçó íå¿) ð³âåíü ÀÊÒÃ âêàçóº íàíåçàëåæí³ñòü íàäëèøêîâî¿ ñåêðåö³¿ êîðòèçîëóÍÇ. Çà òàêèõ óìîâ ñë³ä ðîçãëÿäàòè òðè ìîæëèâ³âàð³àíòè äâîá³÷íîãî óðàæåííÿ ÍÇ, à ñàìå: äâî-á³÷íó êîðòèçîë-ñåêðåòóþ÷ó àäåíîìó, ÀÊÒÃ-íåçà-ëåæíó ìàêðîíîäóëÿðíó ã³ïåðïëàç³þ ÍÇ (AIMAH-ñèíäðîì) ³ ïåðâèííó ï³ãìåíòíó íîäóëÿðíóäèñïëàç³þ ÍÇ (PPNAD-ñèíäðîì) [3].Äâîá³÷íà êîðòèçîë-ñåêðåòóþ÷à àäåíîìà º ð³ä-ê³ñíèì âèïàäêîì íàäíèðêîâîãî ñèíäðîìó Êóøèí-ãà. Íà ¿¿ íàÿâí³ñòü âêàçóº ÷³òê³ñòü êîíòóð³â ïóõëè-íè, ãîìîãåíí³ñòü ñòðóêòóðè, êðóãëà ôîðìà, ðîç-ì³ðè â³ä 3 ñì ³ á³ëüøå (ó ñåðåäíüîìó 3-6 ñì).Õ³ðóðã³÷íå ë³êóâàííÿ ìàº ́ ðóíòóâàòèñÿ ïåðåâàæ-íî íà ðîçì³ðàõ ïóõëèí – ÿêùî âîíè àñèìåòðè÷-í³, òî ñë³ä âèäàëèòè á³ëüøó ÍÇ, à ï³ñëÿ îïåðàö³¿âèçíà÷èòèñÿ, çáåð³ãàþòüñÿ îçíàêè ã³ïåðêîðòè-çîëåì³¿ ÷è í³. Ó âèïàäêó çáåðåæåííÿ ñèìïòîì³âñèíäðîìó Êóøèíãà ñë³ä ðîçãëÿíóòè ïèòàííÿ ïðîäîö³ëüí³ñòü îïåðàö³¿ ç ³íøîãî áîêó, ìîæëèâî, âîáñÿç³ ðåçåêö³¿ ÍÇ. Ñòðèìóþ÷èì ÷èííèêîì ó õ³-ðóðã³÷í³é àêòèâíîñò³ çà äâîá³÷íîãî óðàæåííÿ ÍÇçàâæäè º ïåðñïåêòèâà õðîí³÷íî¿ íàäíèðêîâî¿íåäîñòàòíîñò³ òà òðóäíîù³â ó êîìïåíñàö³¿ ¿¿ øëÿ-õîì ïåðîðàëüíîãî ïðèéìàííÿ êîðòèêîñòåðî¿ä³â.AIMAH-ñèíäðîì ³ PPNAD-ñèíäðîì º äîñèòüð³äê³ñíèìè ñïàäêîâèìè àáî íàáóòèìè ôîðìàìèäâîá³÷íîãî óðàæåííÿ ÍÇ ³ç ñèìïòîìàìè ïðèõî-âàíî¿ àáî êë³í³÷íî âèðàæåíî¿ ã³ïåðêîðòèçîëåì³¿.Äëÿ ïåðøî¿ ôîðìè õàðàêòåðíèì º óòâîðåííÿâåëèêèõ (2-6 ñì) ã³ïåðïëàñòè÷íèõ âóçë³â ³ç êîð-êîâîãî øàðó ÍÇ (ðèñ. 3), äëÿ äðóãî¿ – äð³áíèõâóçë³â (â³ä 1 ìì äî ùîíàéá³ëüøå 2-3 ñì) ³ç âè-ðàæåíèì òåìíî-áðóíàòíèì ³ ÷îðíèì çàáàðâëåí-íÿì (ðèñ. 4), íà â³äì³íó â³ä òèïîâîãî æîâòî-îõ-ðÿíîãî êîëüîðó êîðêîâî¿ ðå÷îâèíè ÍÇ.Äëÿ ìàêðîíîäóëÿðíî¿ ÀÊÒÃ-íåçàëåæíî¿ ã³ïåð-

ïëàç³¿ ÍÇ äóæå õàðàêòåðíîþ º ìîæëèâ³ñòü ö³ë-êîâèòîãî çíèêíåííÿ ëàáîðàòîðíèõ ³ êë³í³÷íèõñèìïòîì³â ã³ïåðêîðòèçîëåì³¿ íàâ³òü ï³ñëÿ îäíî-á³÷íî¿ (ç áîêó á³ëüøå âèðàæåíèõ ã³ïåðïëàñòè÷-íèõ çì³í) àäðåíàëåêòîì³¿. Äåÿê³ àâòîðè íàïî-ëÿãàþòü íà âèêîíàíí³ äâîá³÷íî¿ òîòàëüíî¿ àäðå-íàëåêòîì³¿, àëå ïèòàííÿ ïðî íåîáõ³äí³ñòü ó òàê³é³íâàë³äèçóþ÷³é ïðîöåäóð³ ìàº âèð³øóâàòèñÿ ëèøåçà â³äñóòíîñò³ åôåêòó â³ä îäíîá³÷íî¿ àäðåíàëåê-òîì³¿ àáî ó âèïàäêó ðåöèäèâó çàõâîðþâàííÿ. ÄëÿPPNAD-ñèíäðîìó ïåðåâàæíî çàñòîñîâóºòüñÿäâîá³÷íà àäðåíàëåêòîì³ÿ, ùî çàëåæèòü çàçâè-÷àé â³ä âèðàæåíîñò³ ã³ïåðêîðòèçîëåì³¿ [3].²íøèì âàð³àíòîì ÀÊÒÃ-íåçàëåæíèõ ã³ïåðïëàñ-òè÷íèõ ñòàí³â ÍÇ ³ç ï³äâèùåíîþ ãîðìîíàëüíîþàêòèâí³ñòþ º âèïàäêè ïåðâèííîãî ã³ïåðàëüäî-ñòåðîí³çìó, âèêëèêàí³ òàê çâàíîþ "³ä³îïàòè÷íîþã³ïåðïëàç³ºþ" ÍÇ. Öåé âàð³àíò ïåðâèííîãî ã³ïåð-àëüäîñòåðîí³çìó – ñòàíó, ùî ïðîÿâëÿºòüñÿàðòåð³àëüíîþ ã³ïåðòåíç³ºþ, ã³ïåðòðîô³ºþ ì³îêàð-äà, ÷àñòèìè ñåðöåâî-ñóäèííèìè óñêëàäíåííÿ-ìè òà ñõèëüí³ñòþ äî ã³ïîêàë³ºì³¿, – íàðàç³ ââà-æàºòüñÿ íàé÷àñò³øèì (íà â³äì³íó â³ä ïîîäèíîêî¿àäåíîìè ÍÇ) ³ âèÿâëÿºòüñÿ çàâäÿêè íàö³ëåíîìóñêðèí³íãó ã³ïåðàëüäîñòåðîí³çìó ñåðåä ã³ïåðòåí-çèâíèõ ïàö³ºíò³â [7]. Âîäíî÷àñ ïåðøèì êðîêîìäî ä³àãíîñòèêè ìîæå ñòàòè ³ âèÿâëåííÿ äâîá³÷-íèõ ã³ïåðïëàñòè÷íèõ çì³í â ÍÇ, ÿê³ äóæå âèðà-æåíèìè áóâàþòü çð³äêà. Çà äàíèìè êîìï'þòåð-íî¿ òîìîãðàô³¿ ïðîâîäèòüñÿ äèôåðåíö³éíàä³àãíîñòèêà ì³æ àäåíîìàòîçîì (âóçëîâîþ ã³ïåð-ïëàç³ºþ) òà äèôóçíî¿ ã³ïåðïëàç³ºþ ÍÇ, à òàêîæâèÿâëåííÿ àñèìåòðè÷íîãî çá³ëüøåííÿ ÍÇ. Àëåíàéâàæëèâ³øèì åëåìåíòîì äèôåðåíö³éíî¿ ä³àã-íîñòèêè ó âèïàäêó ëàáîðàòîðíîãî ï³äòâåðäæåí-íÿ ïåðâèííîãî ã³ïåðàëüäîñòåðîí³çìó º ïðîâå-äåííÿ ñåëåêòèâíîãî â³äáîðó êðîâ³ ç íàäíèðêî-âèõ âåí äëÿ ç'ÿñóâàííÿ, ÷è îáèäâ³ ÍÇ ñåêðåòó-þòü íàäëèøîê àëüäîñòåðîíó, ÷è ëèøå îäíà. Öåïèòàííÿ º ïðèíöèïîâèì, îñê³ëüêè ó âèïàäêó äâî-á³÷íî¿ ã³ïåðñåêðåö³¿ àëüäîñòåðîíó äîö³ëüíèì º ë³-êóâàííÿ àíòàãîí³ñòàìè ðåöåïòîð³â àëüäîñòåðîíó(ñï³ðîíîëàêòîí, åïëåðåíîí), à ó âèïàäêó îäíî-á³÷íî¿ ã³ïåðñåêðåö³¿ – õ³ðóðã³÷íà àäðåíàëåêòîì³ÿ.Íàãàäàºìî, ùî îñíîâíèì ñêðèí³íãî-ä³àãíîñ-òè÷íèì òåñòîì äëÿ âèÿâëåííÿ ïåðâèííîãî ã³ïåð-àëüäîñòåðîí³çìó º âèçíà÷åííÿ ñï³ââ³äíîøåííÿàëüäîñòåðîíó êðîâ³ äî àêòèâíîãî ðåí³íó ïëàçìè(àáî àêòèâíîñò³ ðåí³íó ïëàçìè). Âåëüìè ñïåöè-ô³÷íîþ, àëå íå ïîñò³éíîþ îçíàêîþ º ã³ïîêàë³º-ì³ÿ. Òåñòè ï³äòâåðäæåííÿ íàðàõîâóþòü äåê³ëüêàïðîá, ç ÿêèõ íàéá³ëüø ïîïóëÿðíîþ º íàâàíòà-
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æåííÿ ñ³ëëþ øëÿõîì â/â âëèâàííÿ ô³ç³îëîã³÷íî-ãî ðîç÷èíó ç íàñòóïíèì âèçíà÷åííÿì ñòóïåíÿñóïðåñ³¿ ð³âíÿ àëüäîñòåðîíó ó êðîâ³.Ó âèïàäêó, êîëè ëàáîðàòîðíèé åòàï ä³àãíîñ-òèêè âèÿâëÿº âèñîêèé (àáî íåàäåêâàòíî íîð-ìàëüíèé) ð³âåíü ÀÊÒÃ çà îäíî÷àñíî¿ íàÿâíîñò³îçíàê ã³ïåðñåêðåö³¿ êîðòèçîëó, äâîá³÷íà ã³ïåð-ïëàç³ÿ ÍÇ ìàº âòîðèííèé õàðàêòåð. Òîáòî ïåð-øîïðè÷èíîþ º ñòèìóëÿö³ÿ ÍÇ âèñîêèì ð³âíåìÀÊÒÃ çà ðàõóíîê ³ñíóâàííÿ àäåíîì ã³ïîô³çà àáîåêòîï³÷íîãî ñèíòåçó êîðòèêîòðîï³íó íåéðîåíäî-êðèííèìè ïóõëèíàìè ð³çíî¿ ëîêàë³çàö³¿ – òàê çâà-íèé ÀÊÒÃ-åêòîï³÷íèé ñèíäðîì Êóøèíãà. Ïðîîñòàíí³é âàð³àíò ñâ³ä÷èòü øâèäêèé ÿñêðàâèéðîçâèòîê õâîðîáè Êóøèíãà, òÿæêèé ñòàí ïà-ö³ºíòà, äóæå âèñîêèé ð³âåíü êîðòèêîòðîï³íó ó

êðîâ³, â³äñóòí³ñòü ïóõëèííèõ çì³í ó ã³ïîô³ç³ çàðåçóëüòàòàìè âèñîêîðîçä³ëü÷î¿ ÌÐÒ, à òàêîæ âè-ðàæåíà ã³ïîêàë³ºì³ÿ. Ó ä³àãíîñòèö³ åêòîï³÷íîãîÀÊÒÃ-ñèíäðîìó ìîæå äîïîìîãòè ñöèíòèãðàô³ÿç ðàä³îôàðìïðåïàðàòîì äî ðåöåïòîð³â ñîìàòî-ñòàòèíó, ïîçèòðîííî-åì³ñ³éíà òîìîãðàô³ÿ. Íà-éá³ëüø òèïîâèìè ëîêàë³çàö³ÿìè òàêèõ ïóõëèí ºçîíè òèìóñó, áðîíõ³àëüí³ êàðöèíî¿äè òà äð³áíî-êë³òèííèé ðàê ëåãåíü, ïóõëèíè ï³äøëóíêîâî¿ òàùèòîïîä³áíî¿ çàëîçè, àëå ÷àñîì äæåðåëî ñå-êðåö³¿ êîðòèêîòðîï³íó âèÿâèòè íåìîæëèâî, à ºäè-íèì ðÿò³âíèì ë³êóâàííÿì º äâîá³÷íà îäíîìîìåí-òíà àäðåíàëåêòîì³ÿ. Ïðèðîäíî, ùî äîö³ëüíèìòà åò³îòðîïíèì ë³êóâàííÿì ÀÊÒÃ-çàëåæíèõ ôîðìñèíäðîìó Êóøèíãà º âèäàëåííÿ àáî ðóéíóâàííÿ(ïðîìåíåâå, õ³ì³÷íå) ïåðøîäæåðåëà ñåêðåö³¿

Ðèñ. 4. Ïåðâèííà ï³ãìåíòîâàíàì³êðîíîäóëÿðíà äèñïëàç³ÿ íàäíèðêîâî¿çàëîçè (PPNAD):à) êîìï'þòåðíà òîìîãðàìà;á) ìàêðîïðåïàðàò âèäàëåíî¿ ÍÇ.

à)

á)

à)

Ðèñ. 3. ÀÊÒÃ-íåçàëåæíà ìàêðîíîäóëÿðíàã³ïåðïëàç³ÿ íàäíèðêîâèõ çàëîç(AIMAH-ñèíäðîì):à) êîìï'þòåðíà òîìîãðàìà;á) ìàêðîïðåïàðàò âèäàëåíî¿ ÍÇ.

á)
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êîðòèêîòðîï³íó. Âîäíî÷àñ íåäîñêîíàë³ñòü íåéðî-õ³ðóðã³÷íèõ âòðó÷àíü ³ íåðàäèêàëüí³ñòü ïðîìå-íåâî¿ òåðàï³¿ çàëèøàþòü ïîäåêóäè ì³ñöå äëÿäâîá³÷íî¿ îäíîìîìåíòíî¿ àäðåíàëåêòîì³¿ ó ë³êó-âàíí³ õâîðîáè Êóøèíãà. Ïðèêëàä òàêî¿ ðÿò³âíî¿

îïåðàö³¿ (á³ëàòåðàëüíî¿ îäíîìîìåíòíî¿ ëàïàðî-ñêîï³÷íî¿ àäðåíàëåêòîì³¿) íàâåäåíî íà ðèñ. 5,äå çîáðàæåíî êîìï'þòåðíó òîìîãðàìó ç äâî-á³÷íîþ ã³ïåðïëàç³ºþ ÍÇ ³ ìàêðîïðåïàðàò ÍÇ.Ùå îäíèì âàð³àíòîì äâîá³÷íî¿ ã³ïåðïëàç³¿

Ðèñ. 5. ÀÊÒÃ-åêòîï³÷íèé ñèíäðîì Êóøèíãà ç äâîá³÷íîþ ã³ïåðïëàç³ºþ íàäíèðêîâèõ çàëîç:à) êîìï'þòåðíà òîìîãðàìà; á) ìàêðîïðåïàðàò âèäàëåíèõ ÍÇ; â) ñöèíòèãðàìà;ã) ìàêðîïðåïàðàò âèäàëåíî¿ ïóõëèíè.

à)

á)

â)

ã)
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êîðè ÍÇ, ÿêà îïîñåðåäêîâàíî âèêëèêàºòüñÿ ã³-ïîô³çàðíîþ ñòèìóëÿö³ºþ êîðòèêîòðîï³íîì, ºâðîäæåíà ã³ïåðïëàç³ÿ íàäíèðêîâèõ çàëîç – çà-õâîðþâàííÿ, çóìîâëåíå ïîâíèì àáî ÷àñòêîâèìäåôåêòîì ôåðìåíòàö³¿ õîëåñòåðèíó äî ð³âíÿêîðòèçîëó. Á³ëüø³ñòü òàêèõ âèïàäê³â òðàïëÿþòü-ñÿ ÷åðåç âðîäæåíèé àáî ñïàäêîâèé äåô³öèò21-ã³äðîêñèëàçè åï³òåë³þ êîðè ÍÇ, ÷åðåç ùî ïå-ðåâàæíèé ñèíòåç êîðòèêîñòåðî¿ä³â çä³éñíþºòü-ñÿ â íàïðÿìêó óòâîðåííÿ ñòàòåâèõ ãîðìîí³â ³çêë³í³÷íèìè ïðîÿâàìè â³ðèë³çàö³¿. Ó êðîâ³ âèçíà-÷àþòüñÿ ï³äâèùåí³ ð³âí³ 17-îêñèïðîãåñòåðîíó,òåñòîñòåðîíó, ÄÃÅÀÑ, íîðìàëüíèé àáî çíèæå-íèé ð³âåíü êîðòèçîëó, íîðìàëüíèé àáî íà âåðõ-í³é ìåæ³ íîðìè ð³âåíü ÀÊÒÃ. Ö³ëêîâèòå "âèïà-ä³ííÿ" ôåðìåíòíî¿ àêòèâíîñò³ ïðèçâîäèòü äîðàçþ÷èõ çì³í ó íîâîíàðîäæåíèõ (â³ðèë³çàö³ÿ òàïñåâäîãåðìàôðîäèòèçì ó ä³â÷èíîê), ÷àñîì ³çêðèòè÷íîþ âòðàòîþ ñîë³. Âîäíî÷àñ çíà÷íî á³ëü-øà ê³ëüê³ñòü âèïàäê³â ôåðìåíòíîãî äåôåêòó ìà-þòü ïðèõîâàíèé ïåðåá³ã ÷åðåç ÷àñòêîâå âèïà-ä³ííÿ ôóíêö³¿ ñòåðî¿ä-ïåðåòâîðþþ÷èõ åíçèì³â.Êë³í³÷íèì ïðîÿâîì öüîãî ìîæóòü áóòè ñèìïòî-ìè ëåãêî¿ â³ðèë³çàö³¿, äèñìåíîðå¿ òîùî, à â ÍÇçà ðåçóëüòàòàìè êîìï'þòåðí³é òîìîãðàô³¿ (àáîÓÇÄ ÷è ÌÐÒ) ìîæóòü âèÿâëÿòèñÿ îçíàêè ã³ïåð-ïëàç³¿ ÍÇ ð³çíîãî ñòóïåíÿ [4]. Çàõâîðþâàííÿ ë³-êóºòüñÿ âèêëþ÷íî òåðàïåâòè÷íî (ìàëèìè äîçà-ìè ñèíòåòè÷íèõ ãëþêîêîðòèêî¿ä³â, ùî çà ïðèí-öèïîì çâîðîòíîãî çâ'ÿçêó ïðèãí³÷óþòü ñèíòåçêîðòèêîòðîï³íó), çà âèíÿòêîì âèïàäê³â óòâîðåí-íÿ àâòîíîìíèõ àäåíîì êîðè ÍÇ ³ç ïëèíîì ÷àñó,ÿê³ ìîæóòü âèìàãàòè õ³ðóðã³÷íîãî âòðó÷àííÿ.²íøèì âàð³àíòîì ãîðìîíàëüíî¿ ã³ïåðñåêðå-ö³¿ ÍÇ ³ç äâîá³÷íèìè ïóõëèííèìè çì³íàìè â íèõº ôåîõðîìîöèòîìè, ôåîõðîìîáëàñòîìè òà ïà-ðàãàíãë³îìè. Ö³ çàõâîðþâàííÿ ïîºäíóþòüñÿ çà-ãàëüíèì äæåðåëîì ïîõîäæåííÿ – ìîçêîâîþ(õðîìàô³ííîþ) ðå÷îâèíîþ ÍÇ àáî íåðâîâèìèãàíãë³ÿìè, ðîçòàøîâàíèìè ÷àñîì ïîáëèçó ÍÇ, àïîòåíö³éíî – ó áóäü-ÿêîìó ì³ñö³ çàêëàäêè íå-ðâîâèõ ãàíãë³¿â âçäîâæ õðåáòà (â³ä øè¿ äî ñå÷î-âîãî ì³õóðà). Ïðîäóêòîì ñåêðåö³¿ öèõ ïóõëèí ºêàòåõîëàì³íè ð³çíèõ òèï³â ³ ð³çíî¿ ñèìïàòîì³ìå-òè÷íî¿ àêòèâíîñò³ (àäðåíàë³í, íîðàäðåíàë³í,äîôàì³í òîùî). Êë³í³÷íèì åêâ³âàëåíòîì çàõâî-ðþâàííÿ ìîæå áóòè òèïîâèé àáî íåòèïîâèé ñèí-äðîì ôåîõðîìîöèòîìè ç ïàðîêñèçìàëüíèì ï³ä-âèùåííÿì àðòåð³àëüíîãî òèñêó, òðåìò³ííÿì ó ò³ë³,ñåðöåáèòòÿì, çáóäæåííÿì ³ òðèâîæí³ñòþ. Ñàìîïî ñîá³ äâîá³÷íå óðàæåííÿ ÍÇ ôåîõðîìîöèòî-ìàìè âêàçóº íà âèñîêó éìîâ³ðí³ñòü îäíîãî ç³

ñïàäêîâèõ ñèíäðîì³â, ùî íåñóòü ïîòåíö³éíó çà-ãðîçó ïóõëèííîãî ðîñòó ó êîæí³é ³ç êë³òèí õðîì-àô³ííî¿ òêàíèíè ÍÇ àáî ïàðàãàíãë³¿â. ×àñòîòàäâîá³÷íèõ ôåîõðîìîöèòîì º äîñèòü âèñîêîþ(15-20%), õî÷à âèíèêíåííÿ ïóõëèí ìîæå áóòè íå-ñèíõðîííèì. Àíàìíåñòè÷í³, ô³çèêàëüí³ òà ëàáî-ðàòîðí³ ñèìïòîìè ìîæóòü ï³äêàçàòè íàëåæí³ñòüçàõâîðþâàííÿ äî ñèíäðîì³â ìíîæèííî¿ åíäî-êðèííî¿ íåîïëàç³é òèï³â IIa (ÌÅÍ-IIa) ³ IIb(ÌÅÍ-IIb). Êð³ì öüîãî, äâîá³÷íà ôåîõðîìîöèòî-ìà òàêîæ ìîæå ìàòè ì³ñöå çà ÌÅÍ-² ñèíäðîìó,íåéðîô³áðîìàòîçó Ðåêë³íãàóçåíà (âàð³àíò NF-1)³ õâîðîáè Ã³ïïåëÿ-Ë³íäàó, ÿêà ïîºäíóº ìíîæèíí³ê³ñòè ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè, àíã³îìè ñ³òê³âêè,ãåìàíã³îáëàñòîìè öåíòðàëüíî¿ íåðâîâî¿ ñèñòå-ìè, ê³ñòè íèðîê, ðàê íèðîê (ã³ïåðíåôðîìà) ³ ïóõ-ëèíè îñòð³âöåâî¿ òêàíèíè ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè.Âåëèêó ãðóïó ñïàäêîâèõ ³çîëüîâàíèõ âàð³àíò³âìíîæèííèõ ôåîõðîìîöèòîì ³ ïàðàãàíãë³îì (òàêçâàíèé ñèíäðîì ôåîõðîìîöèòîìè/ïàðàãàíãë³îìè)ïîâ'ÿçàíî ç ìóòàö³ÿìè ãåíà ñóêöèíàòäåã³äðîãåíà-çè (SDHB, SDHD ³ SDHÑ òèïè). Óñ³ ö³ çàõâîðþâàí-íÿ óñïàäêîâóþòüñÿ àóòîñîìíî-äîì³íàíòíî.Õ³ðóðã³÷íå îïåðàö³ÿ çàëèøàºòüñÿ ºäèíèì ñïî-ñîáîì ðàäèêàëüíîãî ë³êóâàííÿ äâîá³÷íèõ ôåî-õðîìîöèòîì ÷åðåç íàÿâí³ñòü íå ëèøå âèñîêîãîðèçèêó ñåðöåâî-ñóäèííèõ óñêëàäíåíü, àëå é ³ñ-òîòíî¿ éìîâ³ðíîñò³ ðîçâèòêó çëîÿê³ñíèõ ïóõëèí,íàäòî çà ñèíäðîìó SDHB (äî 30-50%). Ëàïà-ðîñêîï³÷íà ìåòîäèêà àäðåíàëåêòîì³¿ äîçâîëÿºâèêîíàòè îäíîìîìåíòíó äâîá³÷íó àäðåíàëåêòî-ì³þ ç ì³í³ìàëüíèìè òðàâìîþ òà ðèçèêîì äëÿæèòòÿ. Îñê³ëüêè ïîõîäÿòü ôåîõðîìîöèòîìè ëèøåç ìîçêîâî¿ ÷àñòèíè ÍÇ, áóëî çàïðîïîíîâàíî âè-êîíóâàòè íå òîòàëüíó àäðåíàëåêòîì³þ, à îäíî-á³÷íó òîòàëüíó àäðåíàëåêòîì³þ ç ñóáòîòàëüíîþðåçåêö³ºþ ïðîòèëåæíî¿ (ìåíøå çì³íåíî¿) íàä-íèðêîâî¿ çàëîçè. Çà òàêèõ óìîâ çàëèøàºòüñÿëèøå ÷àñòèíà êîðêîâî¿ ðå÷îâèíè, ùî äîçâîëÿºí³âåëþâàòè òÿæê³ íàñë³äêè õðîí³÷íî¿ íàäíèðêî-âî¿ íåäîñòàòíîñò³ ç îäíî÷àñíèì íåâèñîêèìðèçèêîì ðåöèäèâó çàõâîðþâàííÿ. Òàêèé ï³äõ³äóñï³øíî çàñòîñîâàíî íàìè ó 6 âèïàäêàõ ³ç ñóò-òºâèì ïîëåãøåííÿì ïðîâåäåííÿ çàì³ñíî¿ òåðà-ï³¿ êîðòèêîñòåðî¿äàìè ó ïîäàëüøîìó. Ðåöèäè-â³â ôåîõðîìîöèòîìè íå ñïîñòåð³ãàëè. Ïðèêëàäîäíîìîìåíòíî âèäàëåíèõ äâîá³÷íèõ ôåîõðîìî-öèòîì ó õëîï÷èêà 11 ðîê³â ³ç ìóòàö³ºþ SDHD íà-âåäåíî íà ðèñ. 6.Íà æàëü, ãåíåòè÷íå äîñë³äæåííÿ äëÿ âèÿâ-ëåííÿ íîñ³¿â ìóòîâàíèõ ïðè÷èííèõ ãåí³â çàçíà-÷åíèõ âèùå ñèíäðîì³â â Óêðà¿í³ çàëèøàºòüñÿ
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ïðàêòè÷íî íåäîñòóïíèì, à ä³àãíîñòèêà äîñ³ ñïè-ðàºòüñÿ ëèøå íà êë³í³êî-ãåíåàëîã³÷íèé ³ ëàáî-ðàòîðíèé àíàë³çè.Ó êë³í³ö³ Óêðà¿íñüêîãî íàóêîâî-ïðàêòè÷íîãîöåíòðó åíäîêðèííî¿ õ³ðóðã³¿, òðàíñïëàíòàö³¿ åí-äîêðèííèõ îðãàí³â ³ òêàíèí ÌÎÇ Óêðà¿íè ïðîòÿ-ãîì 1996-2012 ðð. ñïîñòåð³ãàëè 226 òåðàïåâ-òè÷íèõ ïàö³ºíò³â ³ç çàõâîðþâàííÿìè ÍÇ ³ 643õâîðèõ, ÿêèì áóëî âèêîíàíî îïåðàö³þ (ãîëîâ-íèì ÷èíîì çà äîïîìîãîþ ëàïàðîñêîï³÷íî¿ ìå-òîäèêè) íà íàäíèðêîâèõ çàëîçàõ ïåðåâàæíî çïðèâîäó ¿õ ïóõëèííîãî óðàæåííÿ. Ï³ä ÷àñ îáñòå-æåííÿ äâîá³÷íå ñèíõðîííå ã³ïåðïëàñòè÷íå óðà-æåííÿ ÍÇ áóëî âèçíà÷åíî ó 92 íåîïåðîâàíèõïàö³ºíò³â (40,3%) òà ó 37 (5,8%) õâîðèõ ³ç òèõ643, ÿêèì áóëî âèêîíàíî àäðåíàëåêòîì³þ.Á³ëüø³ñòü ³ç íåîïåðîâàíèõ ïàö³ºíò³â ñêëàëèõâîð³ ç äâîá³÷íîþ ã³ïåðïëàç³ºþ êîðè ÍÇ ð³çíî¿åò³îëîã³¿: ïåðâèííèé ã³ïåðàëüäîñòåðîí³çì – 34,

ã³ïîô³çàðíèé ñèíäðîì Êóøèíãà – 11, À²MAH-ñèí-äðîì – 8. Ó ö³é ãðóï³ âèÿâëåíî òàêîæ çíà÷íó ÷àñ-òîòó ìåòàñòàç³â äî ÍÇ ç ³íøèõ ì³ñöü ëîêàë³çàö³¿çëîÿê³ñíèõ ïóõëèí – ó 24 âèïàäêàõ. Ãîðìîíàëü-íî íåàêòèâí³ äâîá³÷í³ àäåíîìè íåâåëèêîãî ðîç-ì³ðó ìàëè 15 õâîðèõ.Ñåðåä ïàö³ºíò³â, ÿê³ ïåðåíåñëè îäíîá³÷íó àä-ðåíàëåêòîì³þ, ä³àãíîñòîâàíî 11 àäðåíîêîðòèêàëü-íèõ àäåíîì (çà äâîá³÷íîãî óðàæåííÿ ç êë³í³êîþã³ïåðàëüäîñòåðîí³çìó àáî ñèíäðîìó Êóøèíãà òààñèìåòðè÷íîþ ñåêðåö³ºþ ãîðìîí³â íàäíèðêîâè-ìè çàëîçàìè). Ó ö³é ãðóï³ òàêîæ áóëî 9 âèïàäê³âÀ²MAH-ñèíäðîìó òà 2 âèïàäêè PPNAD-ñèíäðîìó.Ð³äê³ñíèìè êë³í³÷íèìè âàð³àíòàìè, çà ÿêèõâäàâàëèñÿ äî îïåðàö³¿, áóëè 2 âèïàäêè á³ëàòå-ðàëüíèõ ìåòàñòàç³â òà 1 âèïàäîê á³ëàòåðàëüíî¿ãåìàòîìè äî ÍÇ (ä³àãíîñòè÷íà îïåðàö³ÿ), à òà-êîæ âèïàäîê óðàæåííÿ íàäíèðêîâèõ çàëîç àíã³î-ñàðêîìîþ (ðèñ. 7).

â)

á)à)

Ðèñ. 6. Äâîá³÷íà ôåîõðîìîöèòîìàó õëîï÷èêà 11 ðîê³â ³ç ìóòàö³ºþ SDHD:à) êîìï'þòåðíà òîìîãðàìà;á) âèãëÿä îïåðàö³éíîãî ïîëÿ;â) ì³êðîïðåïàðàò ïóõëèíè.
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Á³ëàòåðàëüíó àäðåíàëåêòîì³þ (îäíîìîìåíòíóó 9 âèïàäêàõ) âèêîíóâàëè ó 3 âèïàäêàõ ÀÊÒÃ-åêòîï³÷íîãî ñèíäðîìó Êóøèíãà òà ó 6 âèïàäêàõñèíõðîííèõ äâîá³÷íèõ ôåîõðîìîöèòîì. Ùå3 ïàö³ºíò³â ³ç äâîá³÷íîþ ôåîõðîìîöèòîìîþ îïå-ðóâàëè ó äâà åòàïè.Îòæå, äâîá³÷í³ ã³ïåðïëàñòè÷í³ àáî ïóõëèíí³óðàæåííÿ ÍÇ º ð³çíîð³äíîþ ãðóïîþ çàõâîðþâàíü,â³ä òî÷íîãî äèôåðåíö³þâàíÿ ÿêèõ çàëåæèòü âè-á³ð â³ðíîãî ñïîñîáó ë³êóâàííÿ. ×àñîì ïàö³ºíòàìäîö³ëüíî çàñòîñîâóâàòè ëèøå êë³í³÷íå ñïîñòå-ðåæåííÿ ç ïåð³îäè÷íèì â³çóàë³çàö³éíèì ³ ãîð-ìîíàëüíèì êîíòðîëåì, ³íêîëè ñë³ä ïðîïîíóâàòèõ³ðóðã³÷íå ë³êóâàííÿ (ó ð³çíîìó îáñÿç³ – â³ä îä-íîá³÷íî¿ àäðåíàëåêòîì³¿ äî òîòàëüíî¿ àáî ñóá-òîòàëüíî¿ àäðåíàëåêòîì³¿) ïåðåâàæíî çà äîïî-ìîãîþ ëàïàðîñêîï³÷íî¿ ìåòîäèêè, à äëÿ çíà÷íî¿÷àñòèíè õâîðèõ íàéåôåêòèâí³øèì áóäå êîíñåð-âàòèâíå ë³êóâàííÿ (ïåðâèííèé àëüäîñòåðîí³çìç ³ä³îïàòè÷íîþ ã³ïåðïëàç³ºþ ÍÇ àáî âðîäæåíàã³ïåðïëàç³ÿ ÍÇ ç îçíàêàìè â³ðèë³çàö³¿). Äëÿ õâî-ðèõ ³ç ìåòàñòàçàìè â ÍÇ íàéá³ëüø òèïîâèì ºë³êóâàííÿ õ³ì³îòåðàïåâòè÷íèìè çàñîáàìè.
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ÐÅÇÞÌÅÄâóñòîðîííèå îáúåìíûå îáðàçîâàíèÿíàäïî÷å÷íèêîâÑ.Ì. ×åðåíüêî, À.Ñ. Ëàðèí, À.À. ÒîâêàéÂ ëåêöèè ïðîàíàëèçèðîâàíû âîçìîæíûå êëèíè-÷åñêèå âàðèàíòû äâóñòîðîííåãî îïóõîëåâîãî èëèãèïåðïëàñòè÷åñêîãî ïîðàæåíèÿ íàäïî÷å÷íèêîâ, âû-ÿñíåíà ÷àñòîòà è ñòðóêòóðà òàêèõ çàáîëåâàíèé íàîïûòå êëèíèêè (129 ïàöèåíòîâ) è ïî ëèòåðàòóðíûìäàííûì. Ïðåäëîæåí ðàöèîíàëüíûé äèàãíîñòè÷åñêè-ëå÷åáíûé àëãîðèòì.Êëþ÷åâûå ñëîâà: äâóñòîðîííèå îïóõîëè íàä-ïî÷å÷íèêîâ, ëå÷åáíî-äèàãíîñòè÷åñêàÿ òàêòèêà, ëàïà-ðîñêîïè÷åñêàÿ àäðåíàëýêòîìèÿ.
SUMMARYBilateral adrenal massesS. Cherenko, O. Larin, O. TovkayComprehensive analysis of various causes of bila-teral tumorous or hyperplastic adrenal masses, inclu-ding incidence, structure, and clinical course was donein the article. The topic was illustrated by literature revi-ew and own experience of 129 patients. The relevantmanagement algorithm was proposedKey words: bilateral adrenal tumors, diagnosis andtactics, laparoscopic adrenalectomy.

Ðèñ. 7. Äâîá³÷íå óðàæåííÿ íàäíèðêîâèõ çàëîçàíã³îñàðêîìîþ (êîìï'þòåðíà òîìîãðàìà).
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